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Почечно-клеточный рак (ПКР) редко встречается у детей, а его метастатическая форма еще реже. На настоящий момент не 
существует протоколов лечения для детей с ПКР, не изучены возможности современной таргетной терапии. В данной статье 
представлено клиническое наблюдение пациента 10 лет с ПКР и метастазами в легкие. После тотального удаления опухоли 
почки на фоне проведения таргетной терапии сорафенибом у пациента достигнута положительная динамика. В настоящий 
момент выживаемость без прогрессирования составляет 30 мес.
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Metastatic renal cell carcinoma kidney in children 10 years old – possibility of targeted therapy
A.Yu. Pavlov, Z.R. Sabirzyanova, O.G. Zheludkova, A.V. Mikhalchenko
Russian Scientific Center of Roentgen Radiology; 86 Profsoyuznaya St., Moscow 117997, Russia
Renal cell carcinoma (RCC) is rare in children, its metastatic form is even rarer. At present there is no treatment protocol for children with 
RCC. This clinical observation presented the patient 10 year old with RCC metastases to the lungs. After radical surgery, after targeted sorafenib 
therapy the patient has a positive dynamics. At present his progression-free survival is 30 months.
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Введение
Рак почки является одной из наиболее актуальных 
проблем современной онкологии. В структуре онко-
логической заболеваемости у взрослых пациентов 
почечно-клеточный рак (ПКР) составляет 2 % и за-
нимает 3-е место среди злокачественных новообразо-
ваний мочеполовой системы после опухолей предста-
тельной железы и мочевого пузыря. ПКР обычно 
встречается в возрасте 50–70 лет [1]. У детей данная 
патология исключительно редка и составляет 1,8–6,3 % 
среди всех злокачественных опухолей почек, заболе-
ваемость ПКР – в среднем 1 случай на 4 млн детского 
населения в год [1, 2]. С возрастом заболеваемость 
ПКР увеличивается. По данным Японского общества 
детских хирургов, на ПКР приходится 1,4 % всех опу-
холей почек у пациентов в возрасте до 4 лет, 15,2 % – 
5–9 лет и 52,6 % – 10–15 лет [3, 4]. Метастатическая 
форма ПКР у детей встречается редко, в литературе 
описано всего 18 ее случаев: M. Uchiyama и соавт. 
продемонстрировали лечение ПКР у 2 пациентов 
с регионарным метастатическим поражением в лим-
фатические узлы; P. Indolfi и соавт. – 3-летний опыт 
лечения ПКР с метастатическим поражением 
у 14 пациентов; R. S. Ismail-zade и соавт. – способ ле-
чения ПКР с помощью гипертермии у 5 детей, среди 
которых 2 пациента имели метастатическое пораже-
ние [3, 5–7].
Данное заболевание в равной степени встречает-
ся у детей обоих полов [8], в отличие от взрослых, 
у которых оно преобладает у мужчин. Наиболее рас-
пространенные формы проявления ПКР у детей – 
макрогематурия и боль в боку, менее частые симпто-
мы – синдром пальпируемой опухоли в брюшной 
полости, анемия и лихорадка [4, 8]. Как правило, 
клинические проявления ПКР зависят от симптома-
тики опухоли Вильмса у детей.
Биологическое поведение и прогностические фак-
торы ПКР у детей плохо изучены. До сих пор не суще-
ствует протоколов лечения для детей с этой патологи-
ей. С учетом устойчивости ПКР к химиотерапии 
и лучевой терапии хирургическое лечение, 
как и у взрослых, является основным методом, кото-
рый приводит к выздоровлению, когда опухоль лока-
лизована и полностью удалена. По данным литерату-
ры, важность лучевой терапии и иммунотерапии 
не определена, и различные режимы химиотерапии 
127
О
Н
К
О
УР
О
Л
О
ГИ
Я
  
4’
20
17
   
ТО
М
 1
3 
  
  
C
A
N
C
ER
 U
R
O
LO
G
Y 
 4
’2
01
7 
 V
O
L.
 1
3
Клинический случай
показали лишь минимальную активность в клиниче-
ских исследованиях [2].
Несмотря на то что для лечения ПКР в литературе 
описана иммунотерапия интерфероном или интерлей-
кином, эффективность этого метода у детей не опре-
делена из-за отсутствия каких-либо проспективных 
рандомизированных исследований [9]. Роль новых 
агентов, таких как ингибиторы тирозинкиназы, на-
правленных на рецепторы фактора роста эндотелия 
сосудов (VEGFR-1, VEGFR-2 и VEGFR-3), рецепторы 
фактора стволовых клеток (KIT), ингибиторы mTOR, 
полностью остается неопределенной в педиатричес-
кой практике лечения ПКР.
Продемонстрировано, что общий показатель 
5-летней выживаемости у детей с ПКР составляет 
~63 %, при этом для стадий I–IV – 92,4; 84,6; 72,7 
и 13,9 % соответственно [5]. Предикторами исхода за-
болевания являются возраст пациента, размер опухо-
ли, гистологический тип и наличие сосудистой инва-
зии. По данным мировой литературы, 85 % рецидивов, 
как правило, развиваются в течение первых 3 лет после 
установления диагноза [9], однако поздние рецидивы 
также не редки [2]. У детей это заболевание имеет ме-
нее агрессивное течение, чем у взрослых [4, 7].
Клинический случай
Больной Р., 10 лет, находился на стационарном ле-
чении в детском уроандрологическом отделении РНЦРР 
с 28.04.2014 по поводу диагноза: ПКР левой почки, мета-
стазы в легкие, стадия Т2N0М1.
Из анамнеза известно, что пациент болен 
с 29.03.2014, когда заметил примесь крови в моче. Госпи-
тализирован в стационар по месту жительства для об-
следования. В общем анализе мочи от 30.03.2014 – про-
теинурия (300 г / л), лейкоцитурия (25 в поле зрения), 
микрогематурия (50 в поле зрения). По результатам 
ультразвукового исследования (УЗИ) почек от 02.04.2014 
выявлено многоузловое образование левой почки, исходя-
щее из наружной ее части, размером до 110 мм, с неод-
нородным жидкостно-тканевым и кальцинированным 
содержимым, с гиперваскуляризацией по данным цвето-
вого допплеровского картирования (рис. 1). При компью-
терной томографии (КТ) грудной клетки от 03.04.2014 
обнаружены множественные метастазы в легкие раз-
мерами до 9 мм. На основании КТ легких и забрюшинного 
пространства подтверждено наличие опухоли левой поч-
ки, метастазов в легкие. Биопсия не выполнялась.
На 1-м этапе пациент получал лечение в детском 
многопрофильном стационаре по месту жительства, где 
была проведена паллиативная химиотерапия (6-недель-
ная) по протоколу SIOР 2001 для нефробластом: вин-
кристин 1,6 мг внутривенно струйно (№ 6), актиноми-
цин Д 1 мг внутривенно струйно (№ 2), адриамицин 50 мг 
внутривенно капельно (№ 1). На фоне проводимой тера-
пии по данным лучевой диагностики размеры образования 
оставались без динамики.
В мае 2014 г. больной поступил в детское уроан-
дрологическое отделение РНЦРР для хирургического 
лечения.
При поступлении в левой половине живота пальпи-
руется объемное образование большого размера, плот-
ной консистенции, безболезненное. Данные УЗИ: почки 
расположены обычно; правая почка нормального разме-
ра (88 × 36 мм); паренхима 17 мм; чашечно-лоханочная 
система (ЧЛС) не расширена, без очаговых изменений. 
Бόльшую часть левой почки занимает опухолевое образо-
вание размером 82 × 90 × 103 мм (ранее 115 × 82 × 122 мм) 
с неровными нечеткими контурами, неравномерной эхо-
генности – в верхних и средних его отделах отмечены 
несколько участков сниженной эхогенности (жидкост-
Рис. 1. Ультразвуковое исследование почек, выполненное по месту жительства
Fig. 1. Ultrasound examination of the kidneys performed at a local medical facility
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ных) до 26 мм, в нижних отделах – признаки скоплений 
кальцинатов (рис. 2).
По данным сцинтиграфии скелета с 99mТс-тeхнефо-
ром от 17.06.2014 метастатического поражения не вы-
явлено.
При КТ органов брюшной полости и грудной клетки 
во всех отделах обоих легких обнаруживаются множест-
венные мелкие очаги округлой формы невысокой плотно-
сти с относительно ровными четкими контурами раз-
мерами от 2 до 9 мм (максимально слева в язычковых 
сегментах – 9 мм, справа в С2 – 6 мм). В проекции верх-
него и среднего сегментов левой почки, сдавливая почеч-
ную паренхиму и структуры ЧЛС, деформируя верхний 
и переднелатеральный контуры почки, оттесняя селе-
зенку краниальнее, петли кишечника и поджелудочную 
железу вправо, определяется гиперваскулярное образова-
ние мягкотканной плотности неоднородной структуры 
с ровными четкими контурами, неравномерно накаплива-
ющее контрастный препарат, размером 93 × 74 × 106 мм, 
четко отграниченное от паренхимы и ЧЛС почки. От-
мечается расширение дистальной части левой почеч-
ной вены до 9 мм с минимальными дефектами контра-
стирования, в проксимальной части вена сужена 
до 3 мм (рис. 3).
Плановое вмешательство в объеме нефрэктомии 
слева с тромбэктомией лапаротомным доступом выпол-
нено 05.06.2014. Во время операции обнаружена опухоль 
размером до 12 см, занимающая практически всю почку, 
плотная, бугристая, плотно спаянная с брюшиной, от-
тесняющая почку медиально и книзу, плотно прилегаю-
щая к селезенке по верхнему полюсу. Выделена почечная 
ножка, в почечной вене – большой опухолевый тромб 
размером до 2,5 × 1,5 см; вену перевязали проксимальнее 
тромба. Выполнили радикальную нефрэктомию без на-
рушения целостности капсулы опухоли (рис. 4).
Заключение гистологического исследования операци-
онного материала: светлоклеточный ПКР III степени 
злокачественности (по Fuhrman). Признаки ангиолим-
фатической инвазии рака не обнаружены. Опухоль врас-
тает в средне-верхние мочевые чашечки. Не отмечено 
врастания опухоли в лоханку почки (сдавлена опухолью 
снаружи), анатомическую капсулу почки, паранефраль-
ную клетчатку и клетчатку почечного синуса. По краю 
резекции мочеточника опухолевые клетки не выявлены. 
В просвете почечечной вены – опухолевый тромб, пред-
ставленный клетками ПКР и фибрином. Признаков ле-
чебного патоморфоза опухоли не обнаружено. Ткань 
опухоли почки построена из эпителиоидных клеток 
со светлой цитоплазмой и мономорфными круглыми 
ядрами (70 % ткани опухоли) и веретенообразных (сар-
коматоидных) клеток (30 % ткани опухоли). По данным 
иммуногистохимического исследования в клетках опу-
холи выявлена экспрессия CD10 (+++), ЕМА (+), вимен-
тина (+) и PAX-8 (+). Не обнаружена экспрессия цито-
кератинов, НМВ-45, MelanA, MITF-1, WT-1, c-kit 
(CD117), RCC и десмина.
Послеоперационный период протекал без осложне-
ний.
По результатам контрольной КТ легких, органов 
брюшной полости и забрюшинного пространства 
от 07.07.2014 данных о наличии локального прогрессиро-
вания процесса не получено, отсутствует динамика 
метастатических изменений в легких (диссеминирован-
ное их поражение).
С учетом наличия отдаленных метастазов у паци-
ента после проведения радикального оперативного лече-
ния с 10.07.2014 начата таргетная терапия препаратом 
1-й линии сорафенибом с редукцией дозы – 1 / 2 дозы 
от рекомендуемой при лечении взрослых пациентов 
(200 мг 2 раза в день).
Рис. 2. Ультразвуковое исследование почек после проведения паллиативной химиотерапии
Fig. 2. Ultrasound examination of the kidneys performed after palliative chemotherapy
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На фоне проводимого лечения по данным этапного 
лучевого контроля прогрессирования опухолевого процес-
са не отмечено, наблюдается частичная редукция мета-
стазов в легкие.
Результаты КТ органов грудной клетки и брюшной 
полости от 28.10.2014 (через 3 мес от начала таргетной 
терапии): в обоих легких сохраняются множественные 
мелкие очаги округлой формы невысокой плотности 
с относительно ровными четкими контурами размерами 
от 2 до 5 мм (максимально слева в верхней доле – 5 мм, 
справа в С2 – 3 мм). Новых очагов не выявлено. Просвет 
трахеи и крупных бронхов прослеживается, не сужен. 
Структуры средостения дифференцируются. Левая 
почка удалена, в ложе удаленной почки – смещенные 
петли кишки, без дополнительных образований; правая 
почка нормальных размеров; ЧЛС не расширена; рентге-
ноконтрастных конкрементов не обнаружено. При срав-
нении с результатами КТ от 07.07.2014 наблюдается 
выраженная положительная динамика в виде уменьше-
ния размеров метастазов в легкие (рис. 5).
С учетом гистологического диагноза, объема прове-
денного лечения и достигнутого результата в связи с по-
бочными эффектами терапии (2 эпизода развития эн-
терита) 03.08.2015 была продолжена таргетная 
терапия с редукцией дозы сорафениба до 300 мг в день 
в течение до 2 лет.
Рис. 3. Мультиспиральная компьютерная томография органов грудной клетки и брюшной полости до операции. Стрелками указаны очаги вто-
ричных поражений легких
Fig. 3. Spiral computed tomography of the thoracic and abdominal organs performed prior to surgery. Arrows indicate foci of secondary lung lesions 
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Рис. 4. Макропрепарат удаленной почки с опухолью
Fig. 4. Gross specimen of the removed kidney with the tumor
Рис. 5. Мультиспиральная компьютерная томография органов грудной 
клетки через 3 мес после начала таргентной терапии
Fig. 5. Spiral computed tomography of the thoracic organs performed 3 
months after the start of targeted therapy
Данные КТ органов грудной клетки и брюшной по-
лости от 18.02.2017 (через 30 мес от начала таргетной 
терапии): в обоих легких в сегментах S3, S4, S8 и S9 
сохраняются очаговые тени (n = 8) размерами до 2 мм. 
Левая почка отсутствует. Правая почка увеличена 
в размере до 46 × 51 × 96 мм (ранее 45 × 51 × 94 мм), 
правильной локализации, с нормальной шириной и плот-
ностью паренхимы, без дополнительных образований. 
Чашечки и почечная лоханка не изменены. По сравне-
нию с КТ от 23.07.2016 – положительная динамика 
в виде уменьшения количества метастазов обоих лег-
ких (рис. 6).
Переносимость сорафениба мы оцениваем как удов-
летворительную. За весь период проведения таргетной 
терапии у пациента отмечались следующие побочные 
эффекты: гепатомегалия по данным УЗИ при нормаль-
ных биохимических анализах и эпизоды развития энте-
рита, купированные редукцией суточной дозы препарата 
на 1 / 4. Со стороны нервной системы наблюдалась 
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периферическая сенсорная нейропатия, проявляющаяся 
кратковременным чувством скованности в левом плече-
вом суставе. Таких нежелательных эффектов, как кож-
ная токсичность (в том числе ладонно-подошвенная 
эритродизестезия) и лимфопения, не выявлялось.
В настоящее время пациент получает сорафениб 
в дозе 300 мг в день, находится на амбулаторном наблю-
дении в РНЦРР.
Обсуждение
Таким образом, срок наблюдения без прогресси-
рования заболевания на фоне таргетной терапии 
за больным после проведения нефрэктомии составил 
30 мес.
Среди опухолей почек у детей нефробластома 
встречается в 89 % случаев. Остальные случаи пред-
ставляют светлоклеточная саркома почки – 2–3 %, 
злокачественная рабдоидная опухоль почки – 1–2 % 
и почечно-клеточная карцинома – 1 %. У детей такие 
опухоли, как анапластическая саркома почки и при-
митивная нейроэктодермальная опухоль почки, край-
не редки [10].
По месту жительства пациенту была начата химио-
терапия без верификации диагноза, предполагая у не-
го нефробластому с учетом клинических проявлений 
и возраста. Согласно протоколу SIOP 2001, которого 
придерживаются детские онкологи России, назначе-
ние химиотерапии без гистологического исследования 
при подозрении на нефробластому оправдано в случа-
ях локализованных опухолей I–II стадий, так 
как при биопсии почки имеется высокий риск выхода 
опухоли за пределы почечной капсулы, что влечет 
за собой местное распространение опухолевого про-
цесса, в корне меняя тактику последующего лечения 
(необходимость проведения расширенного протокола 
химиотерапии и лучевой терапии).
В настоящее время наследственные формы ПКР 
насчитывают более 10 видов, таких как синдром Гип-
пеля–Линдау (von Hippel–Lindau, VHL), наследствен-
ный папиллярный рак почек, наследственный лейо-
миоматоз в сочетании с ПКР, синдром Берта–Хога– 
Дьюба. Поэтому ребенок был консультирован генети-
ком, проведен генетический анализ на наличие наслед-
ственных форм ПКР, который оказался отрицательным 
[11]. У пациентов с синдромом VHL опухоль обычно 
развивается во взрослом возрасте, редко в детском, по-
этому таким больным рекомендуется ежегодный скри-
нинг [12]. При дефекте или мутации гена VHL проис-
ходят аккумулирование фактора, индуцированного 
гипоксией (HIF-α), и активизация транскрипции ге-
нов, индуцированных гипоксией, что приводит к ги-
перэкспрессии различных факторов роста, в первую 
очередь сосудистого эндотелиального (VEGF), тром-
боцитарного (PDGF) и трансформирующих (TGF-α 
и TGF-β), которые активируют расположенные вблизи 
опухолевой ткани клетки эндотелия для построения 
новой сосудистой сети. В таргетной терапии распро-
страненного ПКР с синдромом VHL используются 
препараты, такие как цетуксимаб, панитумумаб, лапа-
тиниб, гефитиниб. У детей с синдромом VHL опыта 
использования таргетной терапии распространенного 
ПКР в литературе мы не нашли [10, 13].
Заключение
У ребенка 10 лет с ПКР и метастазами в легкие ра-
дикальная нефрэктомия с применением таргетной 
терапии является на сегодняшний день эффективным 
вариантом лечения. С учетом редкости данного зло-
качественного заболевания у детей мы считаем, 
что описание любого подобного случая имеет высокую 
практическую ценность и значимость для внедрения 
использования сорафениба у детей, а также для изуче-
ния эффективности и безопасности применения тар-
гетных препаратов в детском возрасте.
Рис. 6. Мультиспиральная компьютерная томография органов грудной 
клетки через 30 мес после начала таргентной терапии: выраженная 
положительная динамика в виде уменьшения метастазов до 2,2 мм
Fig. 6. Spiral computed tomography of the thoracic organs performed 30 
months after the start of targeted therapy: prominent positive dynamics in the 
form of metastasis size reduction to 2.2 mm
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